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1. Einleitung
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Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte bertiicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit grétmdglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fiir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung tibernehmen.



1.1. Priorisierungsgriinde

Die Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten werden den kraniofazialen Dysplasien zugeordnet und gehéren mit
einer auf 500 Geburten in Europa zu den haufigsten und bedeutungsvollsten angeborenen
Fehlbildungen nach denen der Gliedmafen. Es handelt sich um Entwicklungsanomalien im Bereich der
Kopfanlage, der ersten beiden Viszeralbégen und der angrenzenden Furchen.

- interdisziplinarer Behandlungsansatz
Die vollstandige Rehabilitation von Patienten mit Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten Iasst sich nur im
Rahmen eines interdisziplindr abgestimmten Therapieplanes verwirklichen.

1.2. Anwender der Leitlinie

Arzte, Mund-, Kiefer-, Gesichtschirurgen, Hals-Nasen-Ohren-Arzte, Phoniater/Padaudiologen
Zahnarzte (speziell Kieferorthopaden)
Logopaden, Sprachtherapeuten

2. Definition (ICD Q 37.5)

Bei der Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte ist neben einer Lippenspalte und einem gespaltenen Kiefer (priméarer
Gaumen) auch der gesamte (sekundare) Gaumen einseitig gespalten. Es fehlen der knécherne Nasenboden
sowie die den Mund- und Nasenraum trennenden Weichgewebe. Alle knorpeligen Nasenabschnitte
(Nasenspitze, Nasenfligel, Nasenseptum) weisen eine mehr oder weniger starke Asymmetrie auf. Die
einseitige vollstandige Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte ist die haufigste Spaltform.

3. Therapieziele

3.1 Primdrbehandlung

3.1.1 Herstellung der anatomischen Strukturen und physiologischen Funktion
Lippenform und - funktion

Nasenform und - funktion (einschlie3lich Nasenboden)

Form des Alveolarfortsatzes

Bildung von Hart- und Weichgaumen

Sicherung Atemfunktion

Sicherung von Schluck- und Sprechfunktion

3.1.2 Steuerung und Sicherung des Wachstums

= Mittelgesicht
= Alveolarfortsatz
m Zahndurchbruch

3.1.3 Einflussnahme auf Gehorfunktion sowie Sprach- und Sprechentwicklung

® Sicherung der Tubenfunktion
= Sicherung der Zungenfunktion
® Sicherung der Weichgaumenfunktion

3.2 Sekundarbehandlung

Narbenkorrekturen

Beseitigung oronasaler Fisteln

sprachverbessernde Maflinahmen

tertiare Osteoplastik als Vorbereitung fir prothetische MalRnahmen, besonders den Einsatz enossaler
Implantate

Korrektur von Lippe und Nase zur Beseitigung funktioneller und asthetischer Beeintrachtigungen

o Korrektur von Kieferfehllagen (Dysgnathieoperationen)

O O O O
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4. Symptome
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Spaltbildung von Lippe, Kiefer und Gaumen mit funktioneller und asthetischer Beeintrachtigung

O

O O 0O O O o0 O

Spaltbedingte Nasendysplasie mit funktioneller Beeintrachtigung
Alveolarfortsatzdeformitat

Nasalitatsstorung (Rhinophonia aperta, mixta)

Sprach- und Sprechstérungen

Paukenergiisse mit Horstérung (Schallleitungsschwerhérigkeit)
Knochendefizit im Kieferspaltbereich

Dysodontie

orale (myofunktionelle) Inkompetenz

. Untersuchungen

Notwendige Untersuchungen und Analysen

O O O O O 0O O 0 O

Inspektion

Palpation

Zahnarztliche Untersuchung

Kieferorthopadische Untersuchung

Phoniatrische und P&daudiologische Untersuchung
Logopadische Untersuchung

Ausschlull weiterer Fehlbildungen / Zuordnung zu Syndromen
Fotoanalyse

Modellanalyse

Weiterfiihrende optionale Untersuchungen

O O O O 0 ©O

Roéntgen (entsprechend der Minimaldokumentation ab dem 6. Lebensjahr)
Fernréntgenanalyse

Digitale Volumentomographie oder Computertomographie bei komplizierten Fallen
Genetische Untersuchung

Nasopharyngoskopie (Beurteilung des velopharyngealen Abschlusses)

Akustische Messungen (Beurteilung des velopharyngealen Abschlusses)

. Therapie (OPS 301 V. 2005)

6.1 Konservative Therapie

(e]
o
(e]
o

Kieferorthopadische Vorbehandlung
Konservierende Behandlung der Zahne
Myofunktionelle Therapie

Prothetische Versorgung

6.2 Operative Therapie

O 0O O O O 0O O O OO0 OO O

Funktionsorientierte Rekonstruktion

einer einseitigen vollstandigen LKG-Spalte (OPS 5-276.a)

einer einseitigen vollstdndigen LKG-Spalte mit Osteoplastik (OPS 5-276.c)
Verschluss des Gaumens ohne Knochen (OPS 5-275.1)

Verschluss einer Restspalte (im Alveolarfortsatz) (OPS 5-275.b)
Verschluss einer Fistel (OPS 5-275.3)

Velopharyngoplastik (OPS 5-275.8)

Parazentese, Paukenréhrcheneinlage (OPS 5-200)

Septorhinoplastik mit Korrektur des Knorpels (OPS 5-218.0)

mit Korrektur des Knochens (OPS 5-218.1)

mit Korrektur des Knorpels und des Knochens (OPS 5-218.2)

submukdse Resektion und plastische Rekonstruktion des Nasenseptums (OPS 5-214.0)

6.3 Definition eines einheitlichen Behandlungskorridors

Kieferorthopadische Friihbehandlung mittels Oberkieferplatte/ nasoalveoldres Moulding

Zeitraum: 0. - Gaumenspaltverschluss
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Ziel: Wachstumssteuerung der Kiefersegmente, Normalisierung von Zungenlage und
-funktion, Verhinderung einer Glossoptose , Nasenformung

Durchfiihrung ist optional

Lippenspaltverschluss

Zeitraum: 4. - 6. Monat

Ziel: Plastischer Verschluss der Spalte, Rekonstruktion der perioralen und paranasalen
Muskulatur, des Nasenbodens und primare Nasenhebung

Gaumenspaltverschluss

Zeitraum: Weichgaumenverschluss: moglichst im 1. Lebensjahr
(Bemerkung: friher Verschluss wegen Tubenfunktion und Artikulationsentwicklung)
Hartgaumenverschluss: bis 2,5 Jahre

Ziel: Mehrschichtige Rekonstruktion, Rekonstruktion aller Muskeln des Velums,
Rekonstruktion der kranialen und kaudalen Muskelschlinge
Rekonstruktion des Gaumendaches und der inneren Nase einschlieRlich der
Septumbasis

Optional: Weich- und Hartgaumen simultan oder getrennt

Spaltosteoplastik

Zeitraum: vor dem Durchbruch der spaltbenachbarten Zahne (2/3 der Wurzelbildung
abgeschlossen); spatestens rechtzeitig vor dem Durchbruch des Eckzahnes (lateralen
Schneidezahnes)

Ziel: knoécherne Rekonstruktion des Kiefers in allen drei Dimensionen, Ausbildung eines
physiologischen Parodontiums der spaltbenachbarten Zahne

7. Erganzende Mallnahmen

Kieferorthopadische Betreuung

Phoniatrische und Padaudiologische Betreuung
HNO-Betreuung

logopadische Betreuung

Beratung der Eltern

pranatale Beratung

genetische Beratung

Stillberatung

Frihférderung

psychosoziale Hilfsangebote fur Eltern und Patienten

8. Risikofaktoren

O 0O O O O O O 0 o0 o

o Gleichzeitig bestehende kraniofaziale Dysmorphie
o Bestehende Luftpassagebehinderung
o Begleiterkrankungen (z. B. kardial)

9. Komplikationen

Wunddehiszenz

Gewebenekrose

Deformitat von Weichgeweben

Narben und/oder Keloidbildung

Schlechte Weichgewebequalitat (z. B. Pigmentation, Textur)
Infektion (insbesondere rezidivierende Mittelohrinfektionen)
Nasalitatsstorung

Sprach- und Sprechstérungen

O 0O 0O 0O O O O O©
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Atmungsbehinderung
Wachstumsstérung
Dentitionsstorung
Subkutane Atrophie
Asymmetrie

O O O O O

10. Empfehlung

10.1 Interdisziplindre Therapie

Die Behandlung sollte nur mit einem interdisziplindren Ansatz in einem Spaltzentrum eingeleitet
werden. Je nach Situation und Anforderung kénnen unterschiedliche Disziplinen einbezogen werden.
Planung, Uberwachung und Verantwortung der Behandlung sollten jedoch im Spaltzentrum verankert
bleiben. Bei der Festlegung der Operationstermine und der -methode ist der Entwicklungsstand des
Kindes zu beachten. Die operativen Eingriffe sollten stationar im Spaltzentrum durchgefihrt werden.
Die Kontrollen werden im Rahmen einer interdisziplindren Sprechstunde bis zum 18. Lebensjahr
fortgefuhrt.

10.2 Dokumentation

Eine einheitliche Dokumentation erleichtert den Wechsel in ein anderes Spaltzentrum, ermdglicht eine
wissenschaftliche Auswertung sowie ein flaichendeckendes Qualitdtsmanagement. Der deutsche
interdisziplinare Arbeitskreis fur Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten/Kraniofaziale Anomalien hat hierzu die
Grundlage im Sinne einer Dokumentation fiir die beteiligten Fachgebiete erarbeitet.
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Angaben zur Erstellung der Leitlinie

Die Erstellung der Leitlinie erfolgte im Auftrag der Deutschen Gesellschaft fir Mund-, Kiefer- und
Gesichtschirurgie in enger Abstimmung mit dem deutschen interdisziplinaren Arbeitskreis fur Lippen-Kiefer-
Gaumen-Spalten/Kraniofazialen Anomalien.

Verfahren der Konsensusbildung: Delfiverfahren
Niveau der Leitlinie: S 2k

Am Konsensusprozess nahmen Vertreter folgender Fachgesellschaften teil:

- Deutsche Gesellschaft fir Kieferorthopadie (DGKFO)

- Deutsche Gesellschaft fur Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, Kopf- und Hals-Chirurgie (DGHNO)
- Deutsche Gesellschaft fir Phoniatrie und Padaudiologie (DGPP).

Die Abstimmung erfolgte schriftlich in einem mehrstufigen Delphiverfahren. Die Anregungen zu Anderungen
oder Verbesserungen der Leitlinie wurden jedes Mal wieder an alle Mitglieder schriftlich ausgesandt und mit
der Bitte um Angabe auch von unterstitzender Literatur zuriickerbeten. Es erfolgte eine erneute
Abstimmung. Nach der vierten Runde konnten somit die Empfehlungen im "starken Konsens" mit Zustimmung
von allen Teilnehmern verabschiedet werden. Die abschlieRende Uberarbeitung erfolgte durch die
Hauptautoren und erzielte wiederum einen Gesamtkonsens.
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Entwurf und Koordination:
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